v nékterych syrovych motskych plodech) (2). Ke vstfebadvani pfijatého
vitaminu dochézi zejména v duodenu a proximalnim jejunu, kde se
thiamin do krve dostava aktivnim transportem a ¢aste¢né i pasivni difuzf
(3). Thiaminové transportéry jsou specializované proteiny, jejichz mutace
mohou vést k nékterym vzacnym dédi¢nym onemocnénim responziv-
nim na parenterdlnf substituci thiaminu. Diky kratkému biologickému
polocasu a hydrofilni povaze neméme vyznamné zasoby tohoto vita-
minu. Klinicky se tak pfipadny deficit pfi nahlém nedostatku rozvijf jiz
asi za 2-3 tydny a u populaci se zvysenymi naroky na metabolicky obrat
pak podstatné dfive (4). K eliminaci dochazi témé¥ vyhradné rendlnég,
dominantné glomeruldrnifiltraci, pficemz ¢ast vitaminu se pak aktivné
vstiebava z tubull identickymi proteiny jako ve stfevni sténé (5). Expresi
transportnich proteinC pro thiamin snizuji diabetes mellitus, chronické
onemocnénfledvin i chronicky abuzus alkoholu a vsechny tyto jednot-
ky tak mohou vést k nizsimu vstfebavani, rendlni reabsorpci a vstupu
vitaminu do bunék (6-8). Dosud nebyl popsan zadny projev intoxikace
a vyssi davky ziejmé vedou jen k vyssi exkreci moci. Podobné jako jiné
vitaminy i thiamin je v lidském organismu pfitomny jako vice bioche-
micky pfibuznych molekul s rozdilnou strukturou a funkci. Thiamin
pyrofosfat (TPP), oznacovany také jako thiamin difosfat (TDP), je jeho
biologicky aktivni, a tedy nejvyznamnéjsi formou. Pro enzymatickou
syntézu tohoto vitameru je nezbytnd adekvatni dostupnost horciku
(9). TPP je klicovym kofaktorem enzym( energetického metabolismu,
zejména metabolismu sacharidd, kde figuruje jako prosteticka skupina
erytrocytarni transketoldzy pentézo-fosfatové drahy a mitochondrial-
ni pyruvatdehydrogendzy (10). Jeji nedostatecna aktivita zplsobuje
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zpomaleni bunécného metabolismu a zvyseny obrat laktdtu. Prave
hyperlaktatemie je pak jednim ze zdsadnich diagnostickych voditek
thiaminové deficience. Nékteré vybrané patofyziologické mechanismy
deficitu thiaminu zobrazuje obréazek 2.

Rizikové faktory thiaminové deficience

K adekvatni funkci vyzaduje lidsky organismus kontinudIni pfivod
thiaminu, a to v davkach, které koreluji s aktivitou (zejména sachari-
dového) metabolismu. Fyziologicky je vy33i potfeba tohoto vitaminu
v téhotenstvi a pfi laktaci (11). Patologicky maze k deficienci thiaminu
vést jeho snizeny pfijem, porucha aktivace (pro)vitaminu, zvysena
potfeba nebo nadmérné ztraty (Tab. 1).

V nasi populaci zGstavd i nadéle dominantni pficinou vzniku kli-
nicky manifestnich syndromu deficience thiaminu chronicky abtzus
alkoholu. Dvodem je kombinace hned nékolika faktorl — nutrice
bohaté na sacharidy a chudé na thiamin, inhibice stfevni resorpce
a nedostatecnd aktivace vitaminu pfi zpravidla pfitomné hypomag-
nezenémii. Stéle castéji se ale setkavame s deficienci nezavislou na
pfjmu alkoholu. Dfive uvadéné kazuistiky pacientl po bariatrickych
vykonech dnes prekvapivé nahrazuji obézni pacienti bez bariatrické-
ho vykonu, ale s nevyhovujici hyperkalorickou dietou, nadmérnym
zastoupenim rychlych sacharid’ a absenci adekvatniho pfijmu mikro-
nutrientl, zejména v kombinaci s diabetem (8, 21). Na druhou stranu
i hladoven( s rychlym ubytkem hmotnosti, jako je tomu napfiklad
unadorové kachektizace, predstavuje vyznamny predisponujici faktor
(19). To pak mUze byt potencovano aktivaci metabolismu pfi zahdjenf

0br. 2. Role thiaminu v intermedidrnim metabolismu buriky (thiamin-dependentni enzymy vyznaceny modre) a vybrané potencidlini disledky deficience

thiaminu (vyznaceny rdzove)

Dysfunkce erytrocytdrni transketoldzy vede k poruse funkce pentdzo-fosfdtové drdhy s nedostatecnou tvorbou nikotinamidadenindinukleotidfosfdtu, poruchou regenerace
glutationu a ndslednym oxidativnim stresem. Stejné tak je postizena syntéza nékterych komponent myelinové pochvy, coz tvori podklad pro rozvoj periferni neuropatie. Snize-
nd funkce pyruvdt-dehydrogendzy je spojena se zpomalenim bunécného metabolismu az energetickym selhdnim buriky. Navic dochdzi k nedostatecné genezi acetyl-koen-
zymu A, coZ zpUsobuje poruchu syntézy acetylcholinu a tim i poruchy cholinergni neurotransmise. Zvysend tvorba laktdtu cestou laktdt-dehydrogendzy predstavuje nepiimy,
ale cenny diagnosticky ukazatel thiaminové deficience. Thiamin-dependentnim enzymem citrdtového cyklu je alfa-ketoglutardtdekarboxyldza, kterd pfemériuje alfa-ketog-
lutardt na sukcinylkoenzym A. Jeji inhibice vede k hromadéni glutamdtu a glutdmatergni excitotoxicité a zvysenému riziku epileptickych paroxysmd.
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